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AcaseofLeiomyosarcomaofthemandible
KousukeOhki,HitoshiMiya$hita,KoujiYamaguchi,ShiroMori,HiroyukiKumamotolandHiroshiKawamura
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Abstract:A49-year-oldmanwasreferredtoourhospitalbecauseofpainlessswellingof
theleftsideofthemandib[e.Hehadnoticedtheswel]ingabout4weeksbeforethefirstvisit
toourhospital,ThehistopathologicaldiagnosisoftheIesionwasIeiomyosarcoma.Asaresult
ofCT,MRI,andPETexamination,nometastasestothereg[onallymphnodesanddistantorgans
weredθtected,Basedontheclinicalandpathologicaldiagnosis,segmentalresectionofthe
mandiblefromtheregionoftheleftIateralincisortoothtotheleftcondylarprocesswas
perforrnedwithsubmandibularneckdissection.[nthepresentcase,sincethesurgicalmargins
werehistopathologicallyfreefromtumor,adjuvantchemotherapywasnotperformed,During
the7monthsofclinicalfolbw-up,nosignsofIocalrecurrenoeormetastasishavebeen
detected.
Keywords:Leiomyosarcoma,mandlble
緒 言
平 滑 筋 肉 腫 は 平 滑 筋 細 胞 へ の分 化 を示 す 細 胞 の 間 葉 系 悪 性'
腫 瘍 で あ り,後 腹 膜 ・子 宮 ・消 化 管 な ど に発 生 す るが,口 腔 で
の 発 生 頻 度 は極 め て低 い1-2)。口 腔 で は,上 顎 ・上 顎 洞 ・下 顎 ・
舌 ・口 唇 ・頬 部 ・下 顎 智 歯 部 ・頬 部 皮 下 等 で の 発 生 が報 告 さ れ
て い る1-25)。今 回 我 々 は,下 顎 骨 原 発 で あ り広 範 囲 に 進 展 した
平 滑 筋 肉 腫 の1例 を経 験 した の で 報 告 す る。
図1.初 診時顔 貌 写真患 者
:49歳 男 性 。 左 側頬 部 に骨 様 硬 の 無 瘤 性膨 隆(約48mm)を み と め
初 診 日:2008年1月18日 。 た 。
主 訴;左 側 頬 部 が 腫 れ た 。
家 族 歴:特 記 事 項 な し。 れ た た め,1月18日 に 当 科 受 診 と な る。
既 往 歴;14歳 時,蓄 膿 症 手 術(両 側)。37歳 時,外 痔 核 手 術 。 現 症:口 腔 外 所 見 は,左 側 下 顎 骨 体 部(臼 歯 相 当 部)に 骨 様 硬
現 病 歴:2007年12月 末 よ り左 側 頬 部(顎 角 部)の 腫 脹 を 自 の 無 痛 性 膨 隆 が 触 知 され,大 き さ は約48mmで 半 球 状 を呈 し
覚 す る も,痺 痛 は なか っ た 。2008年1月 に な り同 部 の膨 隆 が 増 た(図1)。左 側 オ トガ イ 部 か ら下 唇 部 に か け て 知 覚 減 退 を み と
大 し,そ れ に伴 い左 側 オ トガ イ部 ・下 唇 の 知 覚 減 退 が 出 現 し た 。 め た 。口腔 内 所 見 は,左 側 下 顎 臼 歯 相 当 部 の歯 肉 頬 移 行 部 か ら
1月15日 に某 総 合 病 院 歯 科 を受 診 し,右 側 下 顎 骨 腫 瘍 が 疑 わ 骨 体 部 に膨 隆 を触 知 し,第2大 臼 歯 部 の 歯 肉頬 移 行 部 に は潰 瘍
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像をみとめた。
図2.初診時口腔内写真
下顎左側臼歯相当部の歯肉頬移行部から骨体部にかけ
て膨隆を触知した。
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図4,造影CT像および3D-CT像
A:造影CT像(水平断)B,3D-CT像
左側下顎枝から下顎骨体部にかけて皮質骨の骨破壊がみられ,下顎骨体部では頬側に腫瘍の進展がみられた。
をみ とめるが腫瘍 との連続性 はみとめず,アフタ性口内炎 と診 信号,Tl強調像で筋肉 と等信号の腫瘤を認め,ほぼ均一な造影
断した。歯の症状はみ られなかった(図2)。 効果 を示 していた。下顎体部では骨髄 ・皮質骨から皮下に及ぶ
画像所見:パ ノラマX線 像では,左 側下顎枝(下 顎頭・筋突起 腫瘤 を形成 していた(図6)。左咀囑筋間隙では下顎枝 の骨髄
を除 く)か ら下顎骨体部(第1大 臼歯部)に かけて多房性 の × が腫瘍によ り置換され,丁2強調像で高信号かつ造影 されてい
線透過像 をみとめた(図3)。CT像では,下 顎枝か ら下顎骨体 た。咀囑筋間隙での咀囑筋への腫瘍の進展 はあまり目立たな
部の内・外側面にか けて皮質骨の骨破壊がみられた(図4)。左 かった。左側顎下腺周囲に リンパ節腫大が認められた。99mTc骨
側下顎骨体部では頬側に骨が膨隆 し,皮質骨を破壊 し腫瘍が外 シンチグラム縁では,左側下顎骨体部の腫瘍に一致 して集積充
方に進展していた。骨外へ進展 した腫瘍 には石灰化をみとめな 進をみ とめた(図7)。
かった。また,明 らかなSunrayappearanceはみ とめなかっ 臨床診断:左 側下顎骨悪性腫瘍
た。PET-CT像では,左側下顎骨の下顎角部から骨体部 にかけ 病理組織学的所見(図8);HE染色では,紡錘形の腫瘍細胞が
てFDG集 積 をみとめ,軟 部腫瘤ではsuvr3と高値 であった 束状 に交錯 しており,核は大型化 して過染性で大小不同を呈 し
(図5A)。下顎枝の骨髄 にも軟部腫瘤 をみとめ,骨破壊 を伴って ていた。免疫染色ではvimentin・SMA・HHF-35・desmin・p53・
いたが,こちらにはFDG集積 をみ とめなかった(図5B)。MRIKi-67が 陽性であ り,Cytokeratin・SIOO・NSE・CD34・CD68
像では,左 側下顎体部 ・下顎角 ・下顎枝 にT2強調像で軽度高 は陰性であった。
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図5,PET-CT像
A:水平断(下顎骨体部)
左側下顎角部から骨体部にかけてFDG集積(SUV13)をみとめた。
B;水平断(下顎枝部)
左側下顎枝に進展する腫瘍ではFDG集積をみとめなかった。
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図6.MRI像
A:T1強調 ・造 影 像(水 平 断)B:T2強 調 像(水 平 断)
下顎 骨体 部 で は骨髄 か ら皮 下 に及 ぶ腫 瘤 を形成 して いた。
病 理 組 織 学 的 診 断'平 滑 筋 肉 腫 壊 さ れ,下 顎 管 は腫 瘍 に巻 き込 ま れ て い た(図11)。病 理 組 織
処 置 お よ び 経 過:2008年1月18日(初 診)に,下 顎 左 側 臼 歯 検 査 に て 腫 瘍 の 残 存 お よび リ ンパ 節 転 移 は み とめ な か っ た た
相 当 部 の歯 肉 頬 移 行 部 か ら生 検 を施 行 し,平 滑 筋 肉 腫 の診 断 が め,術 後 の補 助 的 化 学 療 法 は行 わ な か った 。術 後 の 下 顎 位 を安
得 られ た。創 は 開 窓 と した が,創 外 へ の腫 瘍 増 殖 はみ られ ず,2定 さ せ る た め,上 下 顎 犬 歯 部 ・大 臼 歯 部 に デ ュ ア ル ・ トッ プ
次 治 癒 に て 閉 鎖 さ れ た 。 同 年2月14日 に左 側 下 顎 骨 半 側 切 除 オ ー トス ク リュ ー(JeiIMedical社製)を 埋 入 し,顎 間 ゴ ム 牽
術 お よ び左 側 顎 下 部 郭 清 術 を施 行 し た。 咬 筋 ・内側 翼 突 筋 お よ 引 と し た。 また,術 後 の 顔 面 神 経 麻 痺 は み ら れ な か っ た(図
び顎 舌 骨 筋 ・頬 筋 の一 部 は切 除 範 囲 と し,関 節 円板 は摘 出 し な 「2)。術 後3ヶ 月 に お け るPET-CT検査 で は,腫 瘍 性 病 変 は み ら
か っ た(図9・10)。下 顎 再 建 は 行 わ な か っ た 。 摘 出 標 本 の検 索 れ な か った 。現 在,術 後10ヶ 月 が 経 過 し て い るが,腫 瘍 の 局 所
に て,下 顎 骨 体 部 で は 外 方 へ の 腫 瘍 進 展 に伴 い 頬 側 皮 質 骨 が 破 再 発 お よ び 遠 隔 転 移 は み られ な い。 最 大 開 口 量 は36mmで,
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左側下顎骨体部の腫瘍に一致して集積充進をみとめた。
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図8病 理組織像 仲拡大)平 滑筋肉腫は平滑筋細胞への分化を示す細胞の間葉系悪性
AHモ 染色 腫瘍であり,口腔では血管平滑筋(中膜)・唾液腺筋上皮細胞・
膿 程騨 鷺 鞭 鰹 お骸}ま大型化し 斯1生平滑筋騰 舌有郭li・L頭などから発生する1-・・。{Ilen分布
B-F免疫染色 は散在性であ り,性別では男性 にやや多い2-10)。好発部位は後
鵠6)VlmentlnCSMADHHF'35EKI-67F糠 や腸問脚 ・多 く・中高年の瀧 内臓では子宮・消化管に
多 く発生する。もともと口腔には平滑筋組織が血管壁以外 にほ
とんど存在 しないため,発生頻度 は極めて低い')。口腔では,上
下顎位 は開口時に左側へわずかに偏位す るも咀囑が可能であ 顎 ・上顎洞 ・下顎 ・舌 ・口唇 ・頬部 ・下顎智歯部 ・頬部皮下等
り,軟食を摂取 している。厳重な経過観察の上,2期 的な下顎 での発生が報告されているが,中 でも顎骨(上 顎 〉下顎)に 多
再建 を計画する予定である。 いとされている1一25)。本症例では下顎骨原発 と考えられ,骨体
内が主座であることか ら下顎管内の血管平滑筋が由来である
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図10、術後パノラマX線写真
関節突起を含め,左側下顎骨が半側切除されている。顎問ゴム牽引により,下顎の偏位はごく軽度である。
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顔面神経麻痺はみられなかった。
しばしば多角巨細胞 を含む1)。電子顕微鏡では,腫瘍細胞の細胞
質内にdensebodyを伴 う筋原線維の存在 ・核の両極 に集積す
るミトコンドリアの存在 ・細胞膜 の負飲小胞や部分的に存在す
る基 底 膜構 造 な どが 特 徴 的 に み られ る との 報 告 が あ
る8-lo・12・15・17・25)。鑑別方法 として,電 顕的にdensebodyを伴 う
'痂 商噺 嚇
____繭 鵬 雛 を欄 することは有用であるとされる・平滑筋肉腫
の確定診断には,免 疫染色でsmoothmuscle
図1「,ホルマリン固定 ・脱灰標本(第1大臼歯部)aotin(SMA)陽 性 は必須であ り,そ の他にdesminやHHF35
翫 轍r灘 騰 離 翫 騎灘 計 などの陽麟 賠されている・しかし・囎 筋肉腫噸 組織
化 学的 所見 はバ リエーションに富 んで お り2・3・6-8・11-16・18-25),
SMAが陰性であった との報告 もある15)。このような,平滑筋の
と考えられた。発育様式の特徴 としては,初期に屈瘤を形成 し,腫 瘍化に伴 うSMAの 陰性化には注意が必要である26)。また,細
後に浸潤性増殖 ・転移 を呈する1)。局所再発率36%・頸部 リン 胞周期・増殖関連蛋白PCNAや抗アポ トーシス分子bcI-2,癌
パ節転移率150/・・遠隔転移率3901・との報告があ り,転移は主 抑制遺伝子p53(変異型)と その関連因子MDM2・CDK4が免
に血行1生で肺転移が多い とされる24)。組織学的には紡錘形細胞 疫染色にて陽性であることが報告され,良 悪性の判別や再発
が束状 に交錯する像 を示すことが多いが,腫瘍細胞は多角形で 率 ・生存率などに関速すると考えられている21)。
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本 症 例 で は生 検 お よ び 手 術 標 本 に て 免 疫 染 色 が 施 行 され,本 の 病 理 組 織 検 査 に て 切 除 断 端 が 陰 性 で あ っ た た め,術 後 補 助
vimentin,SMA,HHF-35,desmin,p53,KI-67が陽 性 で あ り,療 法 は行 わ な か っ た 。
Cytokeratin・S100・NSE・CD34・CD68は陰1生で あ っ た 。 こ 本 症 例 で は腫 瘍 の 活 動 性 が 高 く,術 後 再 発 の 懸 念 も あ っ た た
れ ら の 所 見 か ら平 滑 筋 肉 腫 と診 断 さ れ た 。 細 胞 増 殖 関 連 蛋 白 め 「期 的 な下 顎 再 建 を行 わ な か った が,人 工 関 節 頭 付 き の再 建
Ki-67が陽性 で あ る こ とか ら本 腫 瘍 の 高 い 増 殖 活 性 が 示 唆 さ 用 チ タ ン プ レー トや 血 管 柄 付 き腓 骨 を 用 い た 即 時 下 顎 再 建 を
れ,こ の 所 見 は急 速 な増 大 傾 向 を 示 した 臨 床 経 過 と合 致 し て い 施 行 した とい う報 告 も あ る11・23)。本 症 例 は 術 後8ヶ 月 が 経 過 す
る。鑑 別 診 断 と して は,紡 錘 細 胞 癌 ・線 維 芽 細 胞 腫 ・線 維 肉 腫 ・ る も,局 所 再 発 ・遠 隔 転 移 は み られ ず 経 過 良 好 で あ る。 機 能 的
悪 性 線 維 性 組 織 球 腫 ・神 経 原 性 肉腫 な どが 挙 げ られ る も,い ず に は,軽 度 の 開 口 障 害 は あ る も咀 噛 は 可 能 で あ り,摂 食 に も問
れ も否 定 的 で あ った10)。平 滑 筋 肉 腫 に 限 らず,肉 腫 の診 断 は 一 題 な い 。 厳 重 な経 過 観 察 の 中,下 顎 再 建 を行 う予 定 で あ る。
般 的 に生 検 で は 困 難 な こ とが 多 く,免疫 染 色 や 電 顕 な どの 総 合
的 な診 断 が 重 要 で あ る3・8・12)。 ま と め
平 滑 筋 肉 腫 の 治 療 法 は,第1選 択 が 外 科 的 完 全 切 除 で あ る と
さ れ る2・9・23)。化 学 療 法 ・放 射 線 療 法 は有 効 で は な い が,術 後 の 下 顎 骨 に 発 生 した 平 滑 筋 肉 腫 のt例 を報 告 した 。左 側 下 顎 骨
補 助 療 法 と して 用 い られ る こ とが あ る。化 学 療 法 で は ドキ ソ ル 半 側 切 除 術 お よ び左 側 顎 下 部 郭 清 術 を行 い,下 顎 再 建 は2次 的
ビ シ ン(DXR)を 用 い る こ とが 多 く,DXR/CDDP併 用 療 法 や に行 う予 定 で あ る。術 後 経 過 は 良好 で,腫 瘍 の 局 所 再 発 お よ び
CDDP/カフ ェ イ ン併 用 療 法 も報 告 さ れ て い る2卿4・16)。しか し,遠 隔転 移 は み られ な い 。
骨 肉 腫 ・悪 性 線 維 性 組 織 球 腫 に対 す る有 用 性 が 示 され て い る の
み で,軟 骨 肉腫 ・線 維 肉 腫 ・平 滑 筋 肉腫 ・血 管 肉 腫 等 へ の 有 用
性 は不 明 で あ る 。本 症 例 で は手 術 療 法 を 第1選 択 と し,手 術 標
内 容 要 旨:患 者 は49歳 の 男 性 で,約4週 間 前 か ら左 側 下 顎 部 の 無 庸 性腫 脹 を 自覚 し,紹 介 に よ り来 院 し た。 病 理 組 織
検 査 に て 平 滑 筋 肉 腫 と診 断 さ れ た 。CT・MRI・PET-CTな ど の 各 種 検 査 に て,リ ンパ 節 転 移 や 遠 隔 転 移 は み と め な か っ
た 。 臨 床 的 お よび 病 理 組 織 学 的 な所 見 を も と に,左 側 下 顎 骨 半 側 切 除 術 お よ び左 側 顎 下 部 郭 清 術 を施 行 した 。 病 理 組 織 検
査 に て 切 除 断 端 に 腫 瘍 をみ とめ な か っ た た め,術 後 の 補 助 的 化 学 療 法 は行 わ な か っ た 。 術 後8ヶ 月 が 経 過 し た 現 在,腫 瘍
の 局 所 再 発 お よび 遠 隔転 移 は み られ ず,経 過 良 好 で あ る。
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